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1. Introduccion.

1.1 Clasificacion y generalidades
Las anomalias vasculares se clasifican en tumores y malformaciones.

Los hemangiomas se identifican como tumores benignos que presentan una
fase de crecimiento activo caracterizada por la proliferacion endotelial y la
hipercelularidad seguida de la regresidon gradual del tumor en la primera década,
por lo general aparecen unos meses después del nacimiento. También se incluyen
en este rubro los linfangiomas.

Las malformaciones son anomalias congénitas estructurales derivadas de
capilares, venas, vasos linfaticos, arterias o una combinacion de éstos. La mayoria
de las malformaciones estan presentes al nacimiento, como manchas planas. Las
malformaciones tienen crecimiento endotelial normal.

El sistema de clasificacion de la sociedad internacional de estudio de
anomalias vasculares (ISSVA) se basa en datos clinicos, histolégicos y escalas
hemodinamicas.

Su utilizacion se recomienda debido a la necesidad de medidas terapéuticas
diferentes en los pacientes con tumores vasculares y malformaciones. Las
malformaciones vasculares pueden ser subdivididas en grupos, dependiendo de la
estructura vascular de la cual dependen o en las caracteristicas de su flujo (sangre
o linfa). Las malformaciones capilares, venosas vy linfaticas son lesiones de bajo
flujo; y las malformaciones arteriovenosas y fistulas son de alto flujo. También se
pueden presentar lesiones combinadas?2.

TUMORES MALFORMACIONES VASCULARES
HEMANGIOMAS SIMPLES

Superficiales (hemangiomas capilares o
en fresa)

Profundos (hemangiomas cavernosos)
Mixtos

OTROS

Hemangioendotelioma kaposiforme
Angioma en penacho
Hemangiopericitoma

Spindle-cell hemangioendotelioma
Glomangiomas

Granuloma piogénico

Sarcoma de Kaposi

Angiosarcoma

Capilares (C) (mancha en vino de Opor
to, nevus flammeus)

Venosas (V)

Linfaticas (L) (linfangioma. higroma
quistico)

Arteriales (A)

COMBINADAS

Fistula arteriovenosa (AVF)
Malformacién arteriovenosa (AVM)
CLVM (incluye la mayor parte de los S.
de Klippel-Trenaunay)

CVM (incluye algunos casos de S. de
Klippel- Trenaunay)

VM

CAVM

CLAVM




Tabla 1. Clasificacion de Malformaciones vasculares

(Mulliken/ISSVA 1996). CLVM: Malformacion mixta capilar, linfatica y venosa. CVM: Malformacion capilar y venosa.
LVM: Malformacion linfatica y venosa. CAVM: Malformacion capilar, arterial y venosa. CLAVM: Malformacion capilar,
linfatica, arterial y venosa.

El uso de esta division ha proporcionado un método clinicamente util de
diagndstico y prondstico, asi como una guia para el tratamiento. Se espera que con
la investigacion continua sobre la biologia y la patogenia de estas lesiones, pronto
se desarrollara una clasificacion molecular mas completa.

Las malformaciones vasculares son defectos localizados en el desarrollo
vascular. La mayoria de ellas se producen esporadicamente, es decir, no hay
historia familiar de lesiones; sin embargo, en algunos casos se ha comprobado un
patron hereditario definido. Estas formas heredadas se caracterizan a menudo por
lesiones multifocales que son en general de tamafo pequefio y aumentan en
numero y tamarfo con la edad.

El éxito en el tratamiento de las anomalias vasculares depende de un
conocimiento profundo de su comportamiento biolégico y su clasificacion correcta.

Las malformaciones vasculares que persisten toda la vida requieren
tratamiento en la mayoria de los casos, especialmente cuando se producen
sintomas clinicos. En base a los parametros individuales tales como el diametro, la
ubicacion o el comportamiento de crecimiento, diferentes opciones terapéuticas
como la crioterapia, los corticosteroides, la terapia con laser, la escleroterapia, la
intervencion quirurgica y la embolizacion se pueden realizar con éxito. Ninguno de
estos tratamientos, sin embargo, representa el unico método de eleccion.

Por lo general el tratamiento de las malformaciones linfaticas y venosas es
problematico. Las malformaciones arteriovenosas siguen siendo dificiles de
manejar debido a su alta tasa de recurrencia y progresion. El Propranolol ha ganado



popularidad recientemente para el tratamiento del hemangioma infantil,
perosueficacia y seguridad en comparacion con el tratamiento con corticosteroides
no se ha determinado.

1.2 Sindromes

Algunos tumores vasculares y malformaciones se desarrollan en forma
aislada mientras que otros se desarrollan en el fenotipo de un sindrome.

Los sindromes que estan asociados con tumores vasculares incluyen:
sindrome de Phace.

Los sindromes asociados con malformaciones vasculares incluyen Sturge
Weber, sindrome de Klippel-Trenaunay, Proteus, Nevo azul ahulado, Mafucci y
sindrome de Ghorham-Stout, todos los cuales demuestran bajo flujo y de Rendu-
Osler-Weber, Wyburn-Mason y Parkes Weber que presentan alto flujo.

1.3 Malformaciones linfaticas

Este tipo de malformaciones han recibido diferentes nombres: linfangiomas,
higromas quisticos, linfangiomas circunscrito o linfangiomatosis 1.

Las malformaciones linfaticas fueron descritas por Redenbacher en 1828, y
desde entonces despertaron gran interés. Son errores en el desarrollo morfologico
del sistema linfatico durante la cuarta a decima semana de la vida fetal, estan
compuestas de vasos linfaticos displasicos con células endoteliales en reposo % 3.

Las malformaciones linfaticas son congénitas al igual que el resto de las
malformaciones vasculares, se diagnostican al nacimiento en un 65 a 75 % y un 80-
90% al final del segundo afo de vida 4.

Las malformaciones linfaticas son vesiculas o canales dilatados llenos de
liquido linfatico. Se llaman microquisticas si el tamafio de las lesiones es milimétrico
y macroquisticas si es en centimetros o mixtas (una combinacién de ambas)?.
Poseen un ciclo de replicacion celular normal.



Figura 1 (A y B). Malromacion vascular linfatica macroquistica en cuello.

1.4 Epidemiologia

Bill y Summer reportan 5 casos de malformaciones linfaticas por 3000
nacidos al afio, otros autores 1 por 4000 nacidos vivos 4, postulando asi a las
malformaciones linfaticas como las mas frecuentes, sin embargo, existen reportes
como el mostrado en la Tabla 2 que informan una mayor incidencia de

malformaciones venosas.

Tabla 2.

Centro especializado (1982) 23,

Epidemiologia de anomalias vasculares en 5,620 pacientes referidos a un

Tumores (35.2%)

Malformaciones (64.8%)

Hemangioma infantil 85.9%

Venosas 36.8%

Hemangioendotelioma Kaposi 6.3%

Linfaticas 28.3%

Hemangioma congénito 5.4%

Arteriovenosas 14.3%

Otros 2.4%

Capilares 11%

Combinadas 9.6%

La localizacion mas frecuente es cervicofacial, sobre todo en cuello hasta
90%, con predileccion del lado izquierdo °, otras localizaciones son axila, térax,

mediastino, retroperitoneo y region anogenital.




Las malformaciones macroquisticas comunmente se observan en cuello
(75%) y region axilar (20%), en tanto que las malformaciones microquisticas
muestran predileccion por la lengua, térax, extremidades y area retroperitoneal. Las
malformaciones linfaticas en regién frontal, orbita y mejillas frecuentemente
presentan una combinacion de lesion macroquistica y microquistica que provocan
asimetria facial y deformacion 7.

El crecimiento brusco de las malformaciones linfaticas cervicales, puede
comprometer la via aérea y convertirse en una emergencia. Se han reportado
episodios de sepsis hasta en un 16% de las lesiones de cuello ©.

En el trabajo publicado por la Clinica del Hospital de Nifios de Alberta, de 932
pacientes con anomalias vasculares, 621 pacientes tuvieron hemangiomas y 311
malformaciones vasculares. Los hemangiomas predominaron en el sexo femenino
(68,5%), y se localizaron con mas frecuencia en cabeza y cuello (54%). La mayoria
de los pacientes (72,6%) tuvieron sélo una lesién. De los pacientes con
hemangiomas, el 14,7% fueron sometidos a diagndstico por imagen y el 23,7%
recibio tratamiento que incluyé medicamentos, cirugia laser pulsado o apdésitos.

La distribucion por sexo entre los 311 pacientes con malformaciones
vasculares fue casi igual. La distribucion de acuerdo al tipo de malformacién se
reporté de la siguiente forma: venosas 38.9%, capilares 31.5%, linfaticas 11.6% y

mixtas 14.8% (arteriovenosas 2.9%).

1.5 Diagnéstico.

El 90% de las malformaciones linfaticas se diagnostican con Historia Clinica
y Examen fisico. Las lesiones pequenas y superficiales no requeriran abordaje



diagnostico adicional al Ultrasonido, el cual se ha propuesto como la herramienta
inicial para el diagnostico de estos pacientes.

Los estudios de imagen como la tomografia computada (TAC) y la resonancia
magnética nuclear (IRM) son utiles dependiendo de la composicion y localizacion
de la malformacion linfatica. En la TAC se observa una masa con baja atenuacion
con reforzamiento de las paredes periféricas y septos intraquisticos posterior a la
inyeccion del material de contraste, lo cual es util cuando existe duda acerca del
flujo y vascularidad circundante a la lesién.

La IRM es un estudio excelente para evaluar la region cervical, el térax,
mediastino y las extremidades %1°. Algunos autores comentan que es la modalidad
mas valiosa para la clasificacion de las anomalias vasculares, ya que muestra con
precision su extension y su relacibn anatdomica con estructuras adyacentes;
ademas, la utilizacion del material de contraste proporciona informacion
hemodinamica de la anomalia vascular y permite diferenciar si la malformacién es
de alto flujo o bajo flujo. También es util para evaluar resultados del tratamiento S.

1.6 Tratamiento

La reseccion quirurgica total con preservacion de las estructuras vasculares
y nerviosas infiltradas es considerada por los cirujanos como el tratamiento de
eleccion; este es un procedimiento dificil debido a las multiples proyecciones
digitiformes que caracterizan a esta lesion y que infiltran las estructuras adyacentes
1. La reseccion completa es posible Unicamente en 18 a 50% de los casos, y se
asocia con recurrencia (10 a 15%), lesion nerviosa inadvertida (12 a 33%), dificultad
para reconocer las estructuras anatémicas adyacentes en una segunda cirugia, y

muerte (2 a 6%) 1213,

Otros procedimientos que se realizan son la aspiracion de linfa por puncién y
drenaje de quistes. Sdélo son tratamientos de descompresion en caso de

obstruccion respiratoria o para tratar una infeccion aguda.



El tratamiento no quirurgico también es utilizado. Como sabemos el endotelio
de las malformaciones linfaticas es vulnerable a la infeccidn y/o irritantes quimicos,
por lo que se han utilizado agentes esclerosantes para provocar reaccion

inflamatoria y fibrosis en las lesiones 7.

Se han usado agentes como el murruato de sodio, isodine, oleato de
etanolamina, alcohol absoluto, bleomicina, tetracicinas, ciclofosfamida, fibrina
adhesiva, sulfato tetradecyl sddico, Solucién alcohdlica de Zein e interferon alfa y
se han estudiado sus efectos locales y sistémicos'*15. También se ha utilizado
bleomicina a altas concentraciones. Esta contraindicada en menores de 6 meses

de edad ya que se asocia con riesgo de fibrosis pulmonar 1.

El OK432 ha sido utilizado con buenos resultados para tratar malformaciones
linfaticas macroquisticas en nifios 715161718 Este es un agente inmunomodulador
producto de liofilizaciéon del cultivo mixto de la cepa de streptococcus pyogenes,
grupo A, tipo Ill de origen humano 1°.

2. Planteamiento del problema y justificacion.
Con el paso del tiempo, un gran numero de pacientes con Malformaciones
vasculares acuden al Instituto Nacional de Pediatria solicitando atencién. De estos,

existe una mayoria demostrable con diagndstico de malformacion linfatica.
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No obstante que el Instituto Nacional de Pediatria tiene mas de tres décadas
de servicio, no se ha logrado documentar la frecuencia con que se presentan las
malformaciones linfaticas, el abordaje diagndstico o la terapéutica utilizada en
dichos pacientes.

Dado que no existen estos reportes, al publicar estos datos se brindara un
panorama amplio de lo que se ha realizado durante 10 afios en esta Institucion;
tanto en el abordaje para diagnosticarlas, como en el tratamiento realizado y sus
resultados.

Esto nos ayudara a protocolizar el manejo de estas malformaciones,

frecuentes en la poblacion pediatrica que acude al Instituto Nacional de Pediatria.
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3. Objetivos

3.1 Objetivo General.

Registrar los estudios realizados en el abordaje; asi como las diferentes
modalidades de tratamiento que fueron realizadas en pacientes pediatricos del
Instituto Nacional de Pediatria con diagnodstico de malformacion linfatica, del 1° de

Julio de 1997 al 30 de Junio del 2007; y reportar los resultados obtenidos.

3.2 Objetivos Especificos.

1) Determinar la frecuencia de las malformaciones linfaticas atendidas.

2) Determinar el instrumento de diagnéstico utilizado en pacientes con
malformaciones linfaticas.

3) Determinar las alternativas terapéuticas con las que han sido atendidas las
malformaciones linfaticas.

4) Exponer los resultados obtenidos con cada alternativa terapéutica

12



4. Material y Métodos.

4.1 Muestra.

Se incluiran los registros de pacientes atendidos con diagndstico de

Malformacion vascular linfatica del Instituto Nacional de Pediatria del 1° de Julio de

1997 al 30 de Junio del 2007.

4.2 Criterios de Seleccion.

Inclusion

e Pacientes con edad de 0-18 afios de edad.
e Diagnostico de Malformacion vascular linfatica.
e Con registros de quiréfano completo.

e Con expediente clinico completo.

Exclusion

¢ Que falten datos en los registros de quir6fano y en los expedientes clinicos.

e Pacientes con diagnésticos de malformaciones vasculares no linfaticas.

La informacién recabada se capturara en la base de datos correspondiente

utilizando el programa estadistico SPSS 12.0
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4.3 Definicion de Variables.

Malformaciones vasculares son anomalias congénitas estructurales derivadas
de capilares, venas, vasos linfaticos, arterias o una combinacién de estos. La
mayoria de las malformaciones estan presentes al nacimiento, como manchas
planas. Las malformaciones tienen crecimiento endotelial normal.

Malformacién vascular linfatica: éstas resultan de un error en el desarrollo
embrioldgico del sistema linfatico.

Malformacion vascular linfatica macroquistica: son aquellas que se
componen de quistes tan grandes que son susceptibles de tratamiento con
escleroterapia, habitualmente entre 1 y 5 cm.

Malfomacién vascular linfatica microquistica: son aquellas que se componen
de quistes con diametro menor a 1cm.

Zona anatémica (Anatomia regional): Estudia al cuerpo humano en regiones
grandes o amplias como cabeza, cuello, térax, abdomen, extremidades superiores
y extremidades inferiores.

Esclerosis: Endurecimiento inducido de un tejido u organismo que es debido al
aumento anormal y progresivo de células de tejido conjuntivo que forman su
estructura; principalmente se aplica a los vasos sanguineos y al sistema nervioso.

Ultrasonido (USG): La ecografia es uno de los procedimientos mas populares
vinculados al ultrasonido. La emision de este tipo de sonidos dirigidos hacia
un cuerpo permite formar una imagen que se utiliza con fines de diagnéstico.
Un dispositivo conocido como transductor emite las ondas de ultrasonido hacia la
masa en estudio y luego recibe su eco. Una computadora se encarga de convertir
dicho eco en una imagen que se muestra en una pantalla.

Tomografia Axial Computarizada (TAC): Técnica de exploracién radiolégica
que consiste en la obtencidn de imagenes de partes del cuerpo humano en planos
muy finos. La técnica se basa en la aplicacidén de rayos X para que atraviesen una
determinada parte; los rayos son absorbidos de modo diferente segun la densidad
de los diferentes tejidos por lo que atraviesa, y la resultante de cada uno de ellos
(rayos) es recogido por un conjunto de detectores que transmiten la informacién a
un ordenador para que procese toda la informacién, elabore y cree unas imagenes
muy nitidas de la zona radiografiada.

Resonancia Magnética (IRM): Es una técnica de diagnéstico por imagen que
se basa en la captacién de la energia emitida por los electrones de los atomos de
los diferentes tejidos, cuando, después de ser sometidos a una fuerza magnética
extrema, son liberados de esa fuerza. Entonces “resuenan” al regresar a su posiciéon
original.

14
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Biopsia: Procedimiento diagnostico que consiste en la extraccibn de una

muestra total o parcial de tejido para ser examinada al microscopio.

Cirugia: Practica que implica manipulacibn mecanica de las estructuras

anatémicas con un fin médico, bien sea diagnéstico, terapéutico o prondstico.

4.4 Material.

+ Expedientes clinicos.

L)

% Registros de programacién de Cirugia.

X/
°

Registros de Radiologia

%+ Computadora personal.

15



5. Diseno del Estudio.
Descriptivo, retrolectivo y transversal

6. Plan de Analisis Estadistico.
Estadistica Descriptiva, para las caracteristicas sociodemograficas y las variables
cualitativas, se utilizaran proporciones; para las variables cuantitativas, se
emplearan medidas de resumen de tendencia central (media, mediana, minimo-
maximo).

7. Consideraciones éticas.
La presente investigacion se considera sin riesgo, de acuerdo con el articulo 17

inciso | del Reglamento de la Ley General de Salud en Materia de Investigacion para

la Salud. Se mantendra la confidencialidad de la Informacion’

16



8. Resultados.

Se analizaron 278 expedientes clinicos y radiolégicos con diagndstico de anomalias
vasculares, se presentaron malformaciones linfaticas en un 34% (94 casos), venosas con 31%
(84 casos) y arteriovenosas 15% (41 casos), seguido de venolinfatica con un 6% (15 casos). El
resto se distribuy6é como se presenta en la grafica 1.

Grafica 1. Distribucidn de malformaciones
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Se incluyeron 109 pacientes con diagnostico de malformacion linfatica o venolinfatica
para el analisis en el cual predominé el sexo femenino con el 58%. El promedio de edad fue de
8.014.8 afos. El minimo de edad fue de 1 mes y maximo 18 anos.

El principal instrumento diagndstico fue el Ultrasonido, el cual se realiz6é en el 90% (103
casos) de los pacientes con malformaciones linfaticas y de éstos, al 83% (86 casos) se les
realizo como método de diagndstico inicial, al 12% (12 casos) hasta después de algun
procedimiento terapéutico por lo que se utilizé como elemento diagndstico para verificar
respuesta al tratamiento; y al resto, se le habia realizado diagnostico por ulltrasoniddo antes de
su ingreso a INP (Gréfica 2).

17



Gréfica 2. Diagnostico con Ultrasonido

@ Antesde llegar a INP

® Después de algln tratamiento

83% (O Método de diagnostico inicial

Ademas a 24 pacientes se les realizé TAC, la cual fue solicitada en aquellos pacientes
en los que el Ultrasonido no fué suficiente para descartar flujo arterial (0 venoso) hacia la
malformacion vascular. Y en 17 pacientes se realizdé IRM en los que se sospechd infiltraciéon a
Sistema Nervioso Central, o en aquellas malformaciones que eran dificiles de abordar con
Ultrasonido (6rbita, lengua, mediastino, espacio retrofaringeo).

De los diagnésticos de ingreso (iniciales) solo el 3.4% (4 casos) tuvo un diagndstico
correcto, principalmente por errores en la nomenclatura de la lesidén en los pacientes.

La zona mas frecuente donde se localizaron las malformaciones linfaticas fue en la
cabeza 59% (68 casos). Grafica 3.

Grafica 3. Localizacidon de malformaciones

m Cabeza
= Tronco

Extremidades
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Las zonas especificas de las malformaciones linfaticas se presentan en la tabla 3.

Tabla 3. Localizacién especifica de malformaciones linfaticas.

Localizacion especifica n %

Antebrazo 2 1.7
Axila 11 9.6
Brazo 3 2.6
Clavicula 4 3.5
Cuello 39 33.9
Frontal 1 0.9
Gluteo 3 2.6
Hemicuello 2 1.7
Hemitorax 1 0.9
Hombro 1 0.9
Inguinal 1 0.9
Intercostal 1 0.9
Labios 2 1.7
Lengua 4 3.5
Lumbar 1 0.9
Maxilar 1 0.9
Mejilla 4 3.5
Pelvis 5 4.3
Térax 3 2.7
Muslos 5 4.3
Ojos 3 2.7
Pared abdominal 1 0.9
Parétida 1 0.9
Pierna 5 4.3
Submandibular 4 3.5
Submaxilar 3 2.6
Suprapubica 1 0.9
Sublingual y submaxilar 1 0.9
Retroauricular 1 0.9
Hemicara, cuello, supraclavicular y axilar derecha 1 0.9




El diagnostico por Ultrasonido en INP mas frecuente de las lesiones linfaticas fue
malformacion linfatica macroquistica 53.9% (62 casos) seguido de malformacion linfatica 15.7%
(18 casos) y linfatica microquistica 7.8% (9 casos) (Grafica 4).

Gréfica 4. Tipos de malformaciones
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El minimo de edad de aparicion clinica de las malformaciones fue de 1 mes y maximo 13
afnos.

Al 75% de los casos no se les realizé ningun procedimiento quirdrgico y al 17% se les
hizo reseccioén (Grafica 5).
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Gréfica 5. Procedimientos quirurgicos
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La escleroterapia como tratamiento de eleccion para las malformaciones linfaticas se
realizé al 75% de los pacientes (80 casos).

Por otro lado, de las sustancias esclerosantes la mas frecuente fue el alcohol absoluto
(51%), seguido de tratamiento mixto (uso de 2 o mas de estas sustancias esclerosantes, en la
mayoria OK432 y alcohol absoluto) (20%) (Grafica 6).

Gréfica 6. Tipos de sustancias esclerosantes utilizadas.
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En el presente estudio no fue posible el registro preciso acerca del éxito logrado con las
intervenciones realizadas, quirdrgicas o no; principalmente debido a la falta de informacién en
los Expedientes.

A continuacion se ejemplifica en imagenes un caso de malformacion vascular linfatica
macroquistica en cuello, su abordaje por Ultrasonido y su tratamiento por Escleroterapia.
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Fig 2: Caso de femenino de 2 aaos con malformacion linfatica
Macroquistoca en cuello (A. Foto inicial. B y C. Ultrasonido diag-
Néstico. D. Escleroterapia (guiada por Fluoroscopia). E. Foto de

seguimiento.
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9. Discusion.

Nuestro trabajo tiene la intencion de sentar precedente acerca de la problematica
observada en la Institucién en relacidon al diagnostico y tratamiento, asi como los resultados
obtenidos en pacientes con malformaciones vasculares linfaticas.. La informacion publicada
hasta el momento sostiene que estos temas son objeto de una amplia discusion a nivel mundial,
debido principalmente a la falta informacion objetiva.

Consideramos nuestra cohorte representativa ya que se trata de 109 pacientes
pediatricos con diagndstico de Malformacién linfatica en un Universo de 278 pacientes
diagnosticados con anomalias vasculares. Al revisar la Literatura encontramos multiples
estudios de cohorte, resumidos en un estudio de revision publicado por Churchill y cols.?!, con
un total total de 375 casos pediatricos, distribuidos en multiples cohortes pequefias(de 19 casos
en promedio); reportando solo un estudio aleatorizado y controlado en el cual se manejaron
pacientes con OK432.

En relacion a las caracteristicas demograficas, en nuestra muestra encontramos un
predominio del sexo femenino en el 58% la cual coincide con lo reportado por Churchill y cols
21, Asi mismo, coincidimos en la localizacion mas frecuente (cabeza y cuello), con un 70% en
nuestra muestra 'y 75% en la publicada por otros autores.

En cuanto al diagnéstico no se encontraron estudios que evaluaran de forma similar a la
nuestra el protocolo de abordaje diagndstico, sélo se puntualiza al Ultrasonido como elemento
inicial por su costo y accesibilidad, sin embargo se sefala también a la Imagen por Resonancia
Magnética como una herramienta importante.

En los ultimos 30 afos, la escleroterapia ha surgido como la alternativa terapéutica para
pacientes con malformaciones linfaticas 21. Los agentes mas estudiados han sido el OK432, la
Bleomicina, la solucion de alcohol de Zein o Ethibloc y la Doxiciclina; sin embargo, solo existe
un estudio aleatorizado y controlado para el OK432 por el grupo de Ogita. En nuestra Institucion
se utiliza actualmente Alcohol absoluto (Etanol), debido a su accesibilidad y costo.

Se espera pronto poder contar con una estructura bien definida para dar seguimiento a
estos pacientes y poder publicar los resultados obtenidos al utilizar la Escleroterapia con Alcohol
absoluto, de forma preliminar hemos encontrado buena respuesta en malformaciones linfaticas
macroquisticas, sin embargo también hemos tenido por lo menos 2 casos de necrosis superficial
del sitio esclerosado.
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Fig 3. (A: Paciente con malformacion linfatica macroquistica en mejilla izquierda. B: Necrosis posterior a
tratamiento con Escleroterapia).

En nuestro estudio, hubo muchos retos asociados a obtener y asimilar resultados; sobre
todo en el seguimiento de los pacientes. El diagndstico por imagen pre y post tratamiento no
reportd de forma adecuada los volumenes de las lesiones quisticas, que es uno de los
principales indicadores de éxito al manejo. Los criterios no fueron uniformes ya que algunas
lesiones se valoraron por TAC o IRM de forma inicial.
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10.Conclusiones.

Las malformaciones linfaticas son lesiones complejas y comprenden un reto diagnostico
y terapéutico que requiere un abordaje multidisciplinario y altamente capacitado (especializado).
La Genética de estas malformaciones se mantiene en evolucion, lo cual provee un acercamiento
a la hipétesis que algunas de estas lesiones son hereditarias, por lo tanto algunas familias
requeriran consejo geneético.

Se coincide que 90% de las malformaciones linfaticas se diagnostican con Historia
Clinica y Examen fisico. Las lesiones pequefias y superficiales no requeriran abordaje
diagndstico adicional al Ultrasonido. Sin embargo, las lesiones grandes o profundas se evaluan
mediante IRM para confirmar diagndstico, definir extension y tipo de malformacion; asi como
planear su tratamiento. La confirmacion histolégica es raramente necesaria y relativamente
inespecifica, habitualmente mostrando espacios vasculares anormales dentro de la pared
vascular, con coleccion de liquido proteinaceo y colecciones linfocitarias.

La Radiologia Intervencionista juega un papel vital en el manejo de estas lesiones como
terapia de eleccion o como adyuvante a la Cirugia.

Actualmente hay una gran variedad de agentes esclerosantes usados en el tratamientos
de malformaciones linfaticas, pero a la fecha no existen protocolos controlados aleatorizados
publicados, que comparen la eficacia terapéutica de dichos agentes.

Se espera que el presente estudio, sirva de plataforma para crear nuevas lineas de
investigacion, ya que quedan pendientes muchos dilemas por resolver, por ejemplo en nuestra
Institucion no hubo una descripcidén precisa en cuanto a las dosis utilizadas de los diferentes
farmacos, tampoco una descripcion precisa de la técnica utilizada, o de los resultados vy
complicaciones con cada sustancia; lo cual han presentado la mayoria de trabajos similares en
estos topicos. Se requiere realizar un algoritmo de diagndstico y tratamiento, asi como ensayos
clinicos aleatorizados para demostrar que sustancia es la mejor.

En nuestra Institucion, los registros obtenidos de los Expedientes no son suficientes ya
qgue son incompletos, y no especifican caracteristicas clinicas ni tamafos de las malformaciones
linfaticas. En cuanto al Ultrasonido, es necesario estandarizar la evaluacion y el reporte de las
malformaciones linfaticas, siendo primordial la medicién de volumenes; inicial y de seguimiento.
Se debera implementar de forma rutinaria la realizacion de Expediente fotografico en este tipo
de pacientes.
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